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A  RARE  CASE  OF  BILIARY  ATRESIA  COMBINED  WITH  SITUS  
VISCERUM  INVERSUS  ABDOMINALIS  

Человеку свойственно внешнее билатерально-симметричное строение, при этом во внутрен-
нем строении тела присутствует лево-правая асимметрия. Многие внутренние органы имеют 
асимметричное строение или расположение. Среди людей встречаются представители с ано-
малиями установления лево-правой асимметрии – примерно у одного на 8000–20 000 ново-
рожденных. Situs inversus totalis – аномальное положение органов представляет собой пол-
ное обратное расположение внутренних органов. Состояние здоровья лиц с данной аномалией 
при отсутствии сопутствующих пороков обычно нормальное. Работа органов при изолирован-
ном обратном их расположении не страдает. Сам порок носит характер особенности, а люди 
доживают до глубокой старости. Летальный исход является результатом врожденных пороков 
сердца (ВПС), атрезии желчевыводящей системы, нарушений поворота кишечника или связан 
с воспалительными заболеваниями. Атрезия желчевыводящих путей (билиарная атрезия) – 
достаточно редкая патология, характеризующаяся отсутствием желчевыводящих путей, либо 
нарушением их проходимости. В детской популяции встречается у одного новорожденного из 
15 000–30 000. Ранняя диагностика билиарной атрезии является крайне важной для благо-
приятного исхода заболевания. Диагноз должен быть поставлен до 6 недель жизни ребенка, 
потому что с 9 недель развивается цирроз печени. В статье описан клинический случай соче-
тания обратного расположения органов брюшной полости и атрезии желчевыводящих путей. 
К сожалению, диагноз билиарной атрезии был поставлен ребенку поздно, когда уже начались 
необратимые изменения в печени. Своей публикацией мы хотели напомнить врачебному 
сообществу, что у детей с обратным расположением внутренних органов необходимо помнить, 
что этот порок развития может сочетаться с другими аномалиями, в т.ч. и с непроходимостью 
желчных ходов. И если у ребенка с обратным расположением внутренних органов имеет место 
затянувшаяся желтуха, такой пациент требует пристального обследования на предмет воз-
можной билиарной атрезии.
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Человеку свойственно внешнее билатерально-
симметричное строение. При этом во внутреннем 
строении тела присутствует лево-правая асимметрия. 
Многие внутренние органы имеют асимметричное 
строение или расположение. Среди людей встречают-
ся представители с аномалиями установления лево-
правой асимметрии с частотой примерно у одного 
на 8000–20 000 новорожденных [1–3]. Аномальное 
положение органов – situs inversus totalis представ-
ляет собой полное обратное расположение внутренних 
органов. Поскольку инверсия органов в данном случае 
абсолютная, то их работа скоординирована. Состояние 
здоровья лиц с данной аномалией при отсутствии 
сопутствующих пороков сердца обычно нормальное, 
жалобы отсутствуют. Физически они также развиты 
удовлетворительно и доживают до глубокой старости 
[4, 5]. 

Около 25% людей с situs inversus имеют состоя-
ние, известное как первичная цилиарная дискинезия 
(PCD). PCD – дисфункция ресничек, которая проявля-
ется во время развития плода. Situs inversus в сочета-
нии с PCD известен как синдром Картагенера, харак-
теризующийся триадой: situs inversus, хронические 
синуситы и бронхоэктазы [3, 6]. При аномальном поло-
жении органов, кроме situs inversus totalis, выделяют 
situs inversus partialis и situs ambiguus. Существует 
два подтипа situs ambiguus (гетеротаксии): правый 
изомеризм (синдром асплении, синдром Ивемарка) 
и левый изомеризм (полиспленизм). При левом типе 
изомерии отмечается удвоение леворасположенных 
внутренних органов, а праворасположенные могут 
отсутствовать [7]. Истинная популяционная частота 
синдрома гетеротаксии достоверно неизвестна. Его 
частота в США составляет от 1:10 000–1:20 000 до 
4:1 000 0000 новорожденных [8]. У новорожденных 
с врожденными пороками сердца (ВПС) ее обнаружи-

вают в 2,2–4,2% случаев [9, 10]. Летальный исход 
является результатом ВПС, атрезии желчевыводящей 
системы, нарушений поворота кишечника или связан 
с воспалительными заболеваниями. Среди мальчиков 
встречается чаще. Может передаваться из поколения 
в поколение по аутосомно-доминантному, аутосомно-
рецессивному и Х-сцепленному типу [8]. 

Situs inversus partialis чаще всего встречается как 
декстракардия. Из абдоминальных органов наиболее 
часто неправильное расположение имеют те, которые 
развиваются из средней кишки. Инверсия желудка 
и двенадцатиперстной кишки до желчного сосочка 
чрезмерно редки [3, 11].

Изомеризм, инверсия отдельных органов и гете-
ротаксия  часто приводят к проблемам со здоровьем, 
так как сочетаются с другими пороками развития.

Атрезия желчевыводящих путей (билиарная 
атрезия – БА) – достаточно редкая патология, харак-
теризующаяся отсутствием желчевыводящих путей, 
либо нарушением их проходимости [12–15]. По ста-
тистике в детской популяции встречается у одного 
новорожденного из 15 000–30 000, соотношение маль-
чиков и девочек составляет 1:1,4 [12, 15]. В послед-
нее десятилетие достигнут заметный прогресс в лече-
нии новорожденных с данной патологией благодаря 
ранней диагностике, проведению операции Касаи и 
трансплантации печени. На эффективность лечения 
оказывают влияние функциональное состояние пече-
ни и сроки выполнения операции. Ранняя диагности-
ка БА является крайне важной для благоприятного 
исхода заболевания. Диагноз должен быть поставлен 
до 6 недель жизни ребенка, потому что с 9 недель 
развивается цирроз печени [13]. При внепеченочной 
форме операция Касаи в различных модификациях, 
выполненная до 60-го дня жизни, успешна в 75% слу-
чаев [12–15].

A person has an external bilaterally symmetric structure, while the inner structure of the body 
is left-right asymmetrical. Many internal organs have an asymmetric structure or arrangement. 
Among people there are representatives with anomalies of left-right asymmetry. It occurs in 
about one in 8000–20 000 newborns. Situs inversus totalis – abnormal position of organs is a 
complete reverse arrangement of internal organs. The state of health of persons with this anomaly 
without concomitant defects is usually normal. Organs function normally with their isolated 
reverse location. The defect itself is a feature, and people live to a very old age. Lethality is the 
result of congenital heart defects (CHD), biliary atresia, impaired bowel movement or associated 
with inflammatory causes. Atresia of the biliary tract (biliary atresia) is a fairly rare pathology 
characterized by the absence of bile ducts or their patency disorder. According to statistics in 
pediatrics, it occurs in one newborn out of 15 000–30 000. Early diagnosis of biliary atresia is 
extremely important for a favorable outcome of the disease. The diagnosis should be made before 
6 weeks of the baby's life, because cirrhosis develops from 9 weeks. The article describes a clinical 
case of a combination of abdominal organs reverse arrangement and biliary atresia. Unfortunately, 
biliary atresia was diagnosed late, when irreversible changes in the liver had already begun. With 
this publication authors wanted to remind the medical community that in children with internal 
organs inverse arrangement this developmental defect can be combined with other anomalies, 
including bile ducts patency disorder. And if the child with a reverse arrangement of internal 
organs has prolonged jaundice, such a patient requires a close examination for possible biliary 
atresia.

Keywords: a reverse arrangement of internal organs, biliary atresia.

Quote: M.A. Aksel'rov, V.A. Emel'janova, T.V. Sergienko, L.A.  Egorova, R.M. Uruzbaev, A.M. Aksel'rov. 
A rare case of biliary atresia combined with situs viscerum inversus abdominalis. Pediatria. 2018; 97 
(6): 198–201.

1Tyumen State Medical University; 2Regional Clinical Hospital № 2; 
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В нашей клинике мы наблюдали двух пациен-

тов с situs inversus. В первом случае мы наблюдали 
доношенного мальчика, у которого гетеротаксиче-
ский синдром сочетался с высокой кишечной непро-
ходимостью [16]. В 2017 г. в клинику поступила 
девочка Т. для проведения биопсии печени с диа-
гнозом: атрезия желчевыводящих путей? (Q43.8). 
Холестатический гепатит средней степени активно-
сти. Белково-энергетическая недостаточность III сте-
пени. Врожденный порок сердца – коартация аорты, 
НК 0. Малая аномалия развития сердца (аневризма 
коронарного синуса, дополнительная хорда левого 
желудочка). Врожденный порок развития – неполный 
поворот органов брюшной полости. Ребенок прибыл 
из Таджикистана. В возрасте 7 месяцев девочка была 
направлена на госпитализацию в Областную больни-
цу в связи с сохраняющейся желтушностью кожных 
покровов и низкой массой тела. 

Известно, что ребенок родился от I беременности, 
I родов. Масса тела при рождении 2950 г. Родители 
ребенка дальние родственники. Сбор анамнеза затруд-
нен из-за языкового барьера. Удалось выяснить, что 
желтуха появилась в возрасте 4 дней, по поводу чего 
ребенок находился на стационарном лечении в течение 
20 дней. Затем в 3 месяца с подозрением на кишечную 
непроходимость обращались за медицинской помо-
щью. Выполняли рентгенологическое обследование с 
контрастом, патологии не выявлено. 

При обращении в Областную больницу по направ-
лению участкового педиатра выполнено обследование 
и для уточнения диагноза решено провести биопсию 
печени. Согласие родителей на проведение диагно-
стической лапароскопии и биопсии печени, а также 
публикацию данных было получено.

Под эндотрахеальным наркозом после обработки 
операционного поля доступом под пупочным кольцом 
выполнен лапароцентез. Достигнут пневмоперитоне-
ум 7 мм рт. ст., заведен первый троакар для оптиче-
ской системы 3 мм. Дополнительно установлены еще 
2 троакара для манипуляторов. Осмотрена брюшная 
полость – имеет место полная транспозиция органов 
брюшной полости. Печень плотная, поверхность мел-
кобугристая, темно-зеленого цвета (рис. 1). 

Правая доля печени расположена в левой поло-
вине живота, желчный пузырь представлен фиброз-
ным тяжом, отсутствует дифференцировка наружных 
желчевыводящих путей. При дальнейшей ревизии  
весь кишечник расположен «зеркально», селезенка не 
определяется (гипоплазия?). Выполнена биопсия пече-
ни (гистологическое исследование). Проведена интра-
операционная холецистохолангиография – желчный 
пузырь не проходим, печеночные протоки не контра-
стируются (рис. 2). 

Учитывая интраоперационную картину, у ребен-
ка заподозрен синдром Ивемарка. Повторно выпол-
нено УЗИ органов брюшной полости. При проведении 
сканирования выявлены зеркальное (обратное) рас-
положение органов брюшной полости, гепатосплено-
мегалия, диффузная неоднородность и повышенная 
эхогенность паренхимы печени, множественные доба-
вочные доли селезенки (рис. 3). 

Ребенок выписан из стационара на 3-и послеопера-
ционные сутки в стабильном состоянии под наблюде-
ние педиатра и гастроэнтеролога по месту жительства. 

При гистологическом исследовании во фрагментах 
печени отмечаются нарушение дольчатости, диском-
плексация печеночных балок, гепатоцитов с призна-
ками зернистой дистрофии. В портальных трактах, 
а также в цитоплазме части гепатоцитов определяет-
ся скопление желчи. Присутствуют их выраженный 
фиброз, а также умеренная лимфоцитарная инфиль-
трация (рис. 4).

 К сожалению, пациент поступил под наше наблю-
дение очень поздно и выполнение дренирующих 

Рис. 1. Интраоперационная картина печени: расширен-
ная, отечная круглая связка печени, расширенные вены.

Рис. 2. Интраоперационная холецистохолангиография 
(а) и вид брюшной стенки после окончания операции (б).

а

а

б

б

Рис. 3. УЗИ брюшной полости, выполненное после опе-
рации.

Рис. 4. Гистологический препарат фрагмента печени: 
а – дискомплексация печеночных балок, выраженный 
фиброз портальных трактов (окраска гематоксилином и 
эозином, ув. 20); б – фиброз портальных трактов, скопле-
ние желчи в желчных протоках (окраска гематоксилином 
и эозином, ув. 40).
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печень операций уже не имеет смысла и спасти ребен-
ка может только пересадка печени.  

Цель публикации – познакомить читателя с ред-
ким случаем сочетания пороков развития. Следует 
обратить внимание на то, что при выявлении у паци-
ента неправильного расположения внутренних орга-
нов обязательно нужно сообщить ему об этом и зафик-
сировать это в медицинской документации. У таких 
детей необходимо помнить о том, что данное состояние 
может сочетаться и с другими аномалиями развития, 

в т.ч. и с непроходимостью желчных ходов. Если у 
ребенка с обратным расположением внутренних орга-
нов имеет место затянувшаяся желтуха, такой паци-
ент требует пристального обследования на предмет 
возможной БА.
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Новообразования половых органов в детской практике довольно редки и составляют 5–8% 
от общего числа всех опухолей данного возраста. В учреждениях здравоохранения первого 
уровня с данной категорией детей приходится сталкиваться участковому врачу-педиатру и 


